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ПАТОГЕНЕЗ, ОСОБЕННОСТИ КЛИНИЧЕСКОЙ КАРТИНЫ И ЛАБО-
РАТОРНОЙ ДИАГНОСТИКИ ХРОНИЧЕСКОЙ ВОСПАЛИТЕЛЬНОЙ 
ДЕМИЕЛИНИЗИРУЮЩЕЙ ПОЛИНЕЙРОПАТИИ
Резюме
Хроническая воспалительная демиелинизирующая полинейропатия (ХВДП) – это приобретенное прогрессирующее 
или рецидивирующе-ремиттирующее, иммуно-опосредованное заболевание периферической нервной системы. Кли-
ническая картина заболевания включает в себя как классический вариант, проявляющийся в появлении симметричных 
нарушений как двигательных, так и чувствительных нервов, так и атипичные формы. Диагноз ХВДП ставится на осно-
вании клинической картины и данных электрофизиологического исследования. Специфических биомаркеров данного 
заболевания не существует. Дополнительными методами для подтверждения диагноза являются данные анализа спинно-
мозговой жидкости, магнитно-резонансной томографии (МРТ) нервных стволов и биопсии нерва. Несмотря на наличие 
международных критериев установления диагноза ХВДП, а также обилие инструментальных и лабораторных методов 
исследования, постановка правильного диагноза представляет значительные трудности. В данном обзоре рассмотрены 
современные представления о патогенезе, клинической диагностике, а также методах исследования, применяющихся для 
дифференциальной диагностики и подтверждения диагноза ХВДП, и новые направления исследования в данной области.
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PATHOGENESIS,  CLINICAL  AND  LABORATORY  FEATURES   
OF  CHRONIC  INFLAMMATORY  DEMYELINATING  POLYNEUROPATHY
Summary
Chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) is an acquired progressive or relapse-remitting immune-
mediated disease of peripheral nervous system. CIDP has typical and atypical variants. Typical variant includes development 
of symmetric motor and sensory nerve fibers functions abnormalities. The diagnosis of CIDP reveals on clinical presentation 
and electrophysiological data. There aren’t any biomarkers of such disease. Cerebrospinal fluid analysis, magnetic resonance 
tomography of peripheral nerves and nerve biopsy may be additional methods to confirm the diagnosis. Instead of international 
criteria of CIDP diagnosis and large variety of laboratory and instrumental methods, there are many difficulties to make 
the appropriate diagnosis. This review discusses current concepts of pathogenesis, clinical diagnostics and laboratory and 
instrumental methods used for differential diagnosis and confirmation of the diagnosis of CIDP and new areas in CIDP research. 
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ющая полинейропатия (ХВДП) – это клинически 
гетерогенное, прогрессирующее или рецидивиру-
юще-ремиттирующее, иммуно-опосредованное за-
болевание периферической нервной системы [1].
Распространенность хронических воспали-
тельных демиелинизирующих полинейропатий в 
мире неравномерна, достигая 0,8/100 000 в Япо-
нии, 1,32/100 000 в Англии, 3,5/100 000 в итальян-
ском регионе Пьемонт и 8,9/100 000 в графстве 
Ольмстед, США. Общая заболеваемость ХВДП 
составляет около 1–8,9/100 000. Ежегодная за-
болеваемость составляет от 0,5 до 1,6 человека на 
100 000 населения [2]. 
В России, по данным МЕД-ИНФО 2011–2015 гг., 
распространенность ХВДП составляет от 1,24 
до 1,9 случая на 100 000 населения. ХВДП может 
встречаться в любом возрасте с тенденцией к уве-
личению заболеваемости среди пожилых. Средний 
возраст начала заболевания составляет 47,6 года. 
В детском возрасте хронические воспалительные 
полинейропатии встречается значительно реже и 
составляют 0,48 случая на 100 000 населения [3].
ЭТИОЛОГИЯ  И  ПАТОГЕНЕЗ  ХВДП
По данным разных авторов, у 10–30 % пациен-
тов ХВДП манифистации заболевания предшест-
вовали инфекционные заболевания, вакцинация, 
травмы или хирургические операции [2]. Однако 
хроническое течение и отсроченное появление 
симптомов может препятствовать четкому опре-
делению триггерных факторов [4].
По данным отечественных и зарубежных авто-
ров, при проведении полимеразной цепной реак-
ции (ПЦР) и иммуноферментного анализа (ИФА) 
на нейротропные вирусы семейства Herpesviridae 
у пациентов с ХВДП в 45 % случаях верифициро-
вана хроническая вирусная инфекция, вызванная 
вирусом простого герпеса 1-го типа (ВПГ-1), в 4,5 % 
случаев – цитомегаловирусная инфекция (ЦМВ) и 
инфекция, вызванная вирусом Эпштейн – Барра 
(ВЭБ), в 13,6 % случаях выявлено сочетание ВПГ-1 и 
ВЭБ, и в 9 % – сочетание ЦМВ и ВЭБ. Подчеркива-
ется особая роль ВЭБ в реализации аутоиммунного 
процесса [5]. 
При ХВДП дисфункция или нарушение им-
мунологической толерантности приводит к ауто-
иммунным клеточным и гуморальным реакциям 
против миелиновой оболочки и аксона. После 
активации во вторичных органах иммунной сис-
темы CD4- и CD8-Т-лимфоциты, активированные 
против миелиновой оболочки, мигрируют через 
гематоэнцефалический и/или гематонервный 
барьеры, приводя к миграции макрофагов, В-лим-
фоцитов и антител в вещество нервной системы 
[6]. Т-реактивные лимфоциты вызывают усиление 
проницаемости гематонервного барьера, позволяя 
циркулирующим антителам к миелину проникнуть 
в эндоневрий и вызвать сегментарную и мультифо-
кальную демиелинизацию [7]. Активированные Т-
клетки секретируют провоспалительные цитоки-
ны, такие как TNFα, интерферон-γ, il-2, усиливают 
фагоцитоз макрофагами и выброс ими медиаторов 
воспаления – оксида азота, металлопротеиназ и 
активных форм кислорода, а также запускают 
продукцию антител В-клетками [8]. Экспрессия 
FcγIIB-рецептора на В-клетках снижена. Данный 
рецептор индуцирует сигнал, предотвращающий 
трансформацию В-клеток в клетки памяти. У мы-
шей, нокаутных по данному типу рецептора, в опы-
тах развивались аутоиммунные заболевания [9].
Японские ученые M. Beppu et al. [10] в своем 
исследовании обнаружили у небольшой части па-
циентов с ХВДП аутоантитела к винкулину, белку 
клеточной адгезии. Более ранними исследовани-
ями была показана роль винкулина как молекулы 
адгезии шванновских клеток [10, 11]. В данном 
испытании M. Beppu et al. [10] обнаружили его 
на миелиновой оболочке и в области перехватов 
на седалищном нерве лабораторных мышей. Та-
ким образом, винкулин формирует соединения 
между шванновскими клетками и аксолеммой и 
внутренним пространством мезаксона, и наруше-
ние данного взаимоотношения может приводить 
к процессу демиелинизации.
Нейрофасцин-155 относится к L1-семейству ад-
гезионных молекул, расположенных паранодаль-
но терминальным завиткам миелина в перехватах 
Ранвье и ассоциированых с аксональными адгези-
онными молекулами контрактин-1 (CNTN1) и кон-
трактин-ассоциированным белком-1 (Caspr1). Дан-
ный тройной комплекс гликопротеинов необходим 
для быстрой передачи импульсов по миелинизи-
рованным аксонам. J. Devaux et al. [12] исследо-
вали сыворотку крови 533 пациентов с ХВДП, а 
также больных острой воспалительной демиели-
низирующей полинейропатией (ОВДП) и рассе-
янным склерозом и здоровых людей на предмет 
Ig4-антител к NF-155. У 48 пациентов с ХВДП были 
выявлены антитела к NF-155, из которых 38 были 
Ig4. Группа анти-NF-155 пациентов была досто-
верно моложе (средний возраст – 30 лет), имела 
симптомы сенсорной атаксии, тремора и худший 
терапевтический ответ на последующее лечение 
с применением внутривенного иммуноглобулина 
(ВВИГ). У 3 пациентов с Ig4-anti-NF-155 были об-
наружены очаги демиелинизации и в центральной 
нервной системе (ЦНС).
CNTN1 и Caspr1 являются аксональными бел-
ками, формирующими перегородчатые аксогли-
альные соединения в паранодальных завитках 
миелиновой оболочки. Их отсутствие, по данным 
исследований на нокаутных мышах, ведет к дез-
организации калиевых каналов, отслойке миели-
на в области перехватов и снижению скорости 
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проведения по нервному волокну. Исследователи 
L. Querol et al. [13] обнаружили антитела к данным 
белкам в крови 3 из 46 пациентов с ХВДП при от-
сутствии этих антител в группе пациентов с ОВДП, 
болезнью моторного нейрона и контрольной груп-
пе здоровых пациентов. Данные больные страдали 
преимущественно моторной формой ХВДП, имели 
острый денервационный процесс и сниженные ам-
плитуды CMAP по данным электронейромиографии 
(ЭНМГ), а также плохой ответ на терапию ВВИГ.
Ганглиозиды – это мембранные гликолипиды, 
расположенные преимущественно в области пере-
хватов Ранвье, параузловых петель и адаксональ-
ной мембраны шванновских клеток, междуузло-
вой аксолеммы. Ткань аксона содержит бóльшее 
количество ганлиозидов, чем миелина. Моторные 
и сенсорные волокна содержат разные типы ган-
глиозидов [8, 14]. Их функции до конца не изуче-
ны, но предполагается их участие в стабилизации 
и поддержании нейронально-глиальных связей в 
параузловых областях и обеспечении работы ион-
ных каналов области перехватов [15]. При ХВДП 
антитела к ганглиозидам встречаются нечасто 
[8], но антитела к ганглиозидам, находящимся на 
миелиновом оболочке, такие как LM-1 и LM-1-со-
держащие комплексы, периодически выявляются 
и при ХВДП, и ОВДП [16].
ФОРМЫ  ХВДП  И  ОСОБЕННОСТИ  
КЛИНИЧЕСКОЙ  КАРТИНЫ
Классическая форма ХВДП характеризуется 
наличием симметричной слабости в проксималь-
ных и дистальных группах мышц, нарастающей в 
течение 2 и более месяцев. С данной симптомати-
кой ассоциированы нарушения чувствительности, 
отсутствие или снижение сухожильных рефлек-
сов, повышение уровня белка в спинно-мозговой 
жидкости (СМЖ) и признаки демиелинизации по 
данным ЭНМГ и биопсии нерва [17]. Данная форма 
встречается примерно в 50 % случаев [18].
Также среди форм ХВДП выделяют атипичные 
варианты: сенсорная, моторная, хроническая им-
мунная сенсорная полирадикулопатия, дистальная 
приобретенная демиелинизирующая симметрич-
ная нейропатия (DADS), мультифокальная приоб-
ретенная демиелинизирующая сенсорная и мотор-
ная нейропатия (MADSAM), фокальная, ХВДП с 
острым началом [18].
По данным исследования Y. Cao et al. [19], по-
стуральный и интенционный тремор встречается 
у 80 % пациентов с ХВДП, что достоверно чаще, 
чем при других нервно-мышечных заболеваниях 
(35 %). Тремор низкоамплитудный, преимущест-
венно затрагивающий дистальные части верхних 
конечностей и более выраженный, чем в группе 
иных нервно-мышечных заболеваний. Тремора 
головы и нижних конечностей в исследовании 
отмечено не было.
Нарушения вибрационной чувствительности 
присутствуют у бóльшей части пациентов с ХВДП. 
По данным A. Abraham et al. [20], бóльший порог 
вибрационной чувствительности у больных ХВДП 
ассоциирован с бóльшей выраженностью нару-
шений по данным клинического обследования и 
ЭНМГ, а также с худшим ответом на терапию.
Черепные нервы вовлекаются в процесс, по раз-
ным данным, в 3–15 % случаев. Описаны случаи 
отека диска зрительного нерва, птоза, слабости 
мимической мускулатуры у больных ХВДП [21]. 
N. Al-Bustani et al. [22] описали пациентку, у ко-
торой ХВДП манифестировала и на протяжении 
20 лет клинически протекала в виде рецидивиру-
ющего пареза правого отводящего нерва, отвечав-
шего на терапию ВВИГ.
Поражение вегетативной нервной системы 
нечасто встречается при ХВДП и обычно прояв-
ляется в виде симптомов нарушения функции та-
зовых органов. Проявления чаще всего незначи-
тельны и, как правило, связаны с дисфункциями 
симпатической судомоторной и кардиовагальной 
систем, а также периодическим вовлечением адре-
нергической системы. Наиболее часто симптомы 
имеют дистальное распределение с вовлечением 
постганглионарных волокон. Нарушения вегета-
тивной нервной системы не связаны с тяжестью 
сопутствующей соматической патологии [23].
ХВДП  И  КОМОРБИДНОСТЬ
L. Y. Liu et al. [24] описали случай сочетания 
ХВДП с маниакальной симптоматикой, начавшей-
ся за год до появления признаков полинейропатии 
и регрессировавшей на фоне терапии глюкокор-
тикостероидами (ГКС).
Разные авторы по-разному оценивают соче-
тание ХВДП и сахарного диабета: одни говорят 
о строгой корреляции, другие – об отсутствии 
связи. Возможное объяснение ассоциации данных 
патологий заключается в том, что антигены пери-
ферической нервной системы, вследствие повреж-
дающего действия хронической гипергликемии, 
обнажаются и становятся мишенью для иммунной 
системы [25].
ХВДП может возникнуть на фоне системной 
красной волчанки, как до ее дебюта, во время, 
так и после установления диагноза. В литературе 
описаны клинические случаи сочетания ХВДП и 
системной красной волчанки (СКВ) среди людей 
разных возрастов [26, 27]. По данным E. R. Vina 
et al. [26], проанализировавших истории болезней 
пациентов, находившихся на лечении в ревмато-
логическом центре с диагнозом СКВ, за 10-летний 
период, из всех пациентов у 4 развилась ХВДП, и у 
2 были отмечены полинейропатии, не подходящие 
под критерии ХВДП. Пациенты с установленным 
диагнозом ХВДП имели хороший ответ на тера-
пию ВВИГ, тогда как у остальных 2 пациентов улуч-
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шение наступило только после проведения курса 
плазмафереза по окончании неэффективного 
лечения ВВИГ [26]. При неэффективности ГКС, 
ВВИГ и плазмафереза описано успешное приме-
нение и иммуносупрессивных препаратов [27].
КРИТЕРИИ  ДИАГНОЗА  ХВДП
Обязательные клинические критерии для по-
становки диагноза ХВДП: 1) прогрессирующая 
слабость проксимальных и дистальных отделов 
рук и ног в течение не менее 2 месяцев или вне-
запная слабость по типу острой воспалительной 
демиелинизирующей полинейропатии (синдром 
Гийена – Барре) с последующим ремиттирующим 
или прогрессирующим течением (в течение более 
2 месяцев); 2) утрата или значимое снижение сухо-
жильных рефлексов; 3) ответ на специфическую 
терапию – объективное клиническое улучшение 
в ответ на специфическую терапию [28]. 
Лабораторные и инструментальные исследова-
ния при ХВДП включают оценку данных ЭНМГ, 
исследования СМЖ, магнитно-резонансную томо-
графию (МРТ) корешков спинного мозга с введе-
нием контрастного вещества, биопсию икронож-
ного нерва. 
По данным экспертного совета EFNS/PNS, диаг-
ноз ХВДП следует предположить у любого пациен-
та с прогрессирующей симметричной или асимме-
тричной полирадикулонейропатией с рецидивиру-
юще-ремиттирующим или прогрессирующим на 
протяжении 2 и более месяцев течением, особенно 
если она сопровождается нарушением чувстви-
тельности, проксимальной мышечной слабостью, 
арефлелексией без атрофий или избирательным 
нарушением вибрационной чувствительности или 
мышечно-суставного чувства [29].
Для постановки достоверного диагноза ХВДП 
требуется наличие, по крайней мере, одного из 
нижеперечисленных признаков: 
1) увеличение дистальной латентности М-ответа 
на ≥50 % выше верхней границы нормы в 2 нервах 
(исключить карпальный туннельный синдром), или 
2) снижение скорости распространения возбуж-
дения на 30 % ниже нижней границы нормы в 2 не-
рвах, или 
3) увеличение минимальной латентности F-вол-
ны на ≥30 % выше верхней границы нормы в 2 не-
рвах или увеличение минимальной латентности 
F-волны на ≥50 %, если амплитуда М-ответа менее 
80 % от нижней границы нормы, или
4) отсутствие F-волны в 2 нервах, если при ис-
следовании этих нервов амплитуда М-ответа со-
ставляет ≥80 % от нижней границы нормы, плюс, по 
крайней мере, еще один признак демиелинизации 
хотя бы в 1 другом нерве, или 
5) частичный блок проведения: падение ампли-
туды негативного пика проксимального М-ответа 
относительно дистального на 50 % и более, если ам-
плитуда дистального М-ответа составляет ≥80 % от 
нижней границы нормы – в 2 нервах или в 1 нерве, 
плюс, по крайней мере, еще 1 признак демиелини-
зации хотя бы в 1 другом нерве, или 
6) увеличение временной дисперсии (увеличе-
ние длительности негативного пика проксимально-
го М-ответа относительно дистального на >30 %), 
по крайней мере, в 2 нервах, или 
7) длительность дистального М-ответа (интер-
вал между началом первого негативного пика до 
возвращения последнего негативного пика к изо-
линии) увеличена, по крайней мере, в 1 нерве (для 
n. medianus ≥6,6 мс, n. ulnaris ≥6,7 мс, n. peroneus 
≥7,6 мс, n. tibialis ≥8,8 мс), плюс, по крайней мере, 
еще 1 признак демиелинизации хотя бы в 1 другом 
нерве [28, 29]. 
Для постановки вероятного диагноза ХВДП 
требуется наличие, по крайней мере, одного из 
нижеперечисленных признаков: падение ампли-
туды негативного пика проксимального М-отве-
та относительно дистального на ≥30 % (исключая 
n. tibialis), если амплитуда негативного пика ди-
стального М-ответа составляет ≥20 % от нижней 
границы нормы – в 2 нервах или в 1 нерве, плюс, 
по крайней мере, еще 1 признак демиелинизации 
хотя бы в 1 другом нерве [28, 29]. 
Для постановки возможного диагноза ХВДП 
требуется, как минимум, выполнение одного пун-
кта из критериев достоверного ХВДП, но лишь в 
1 нерве [28, 29].
Существует около 15 различных критериев ди-
агностики ХВДП, как правило, различающихся 
электрофизиологическими данными, необходимы-
ми для постановки диагноза [30]. C. L. Koski et al. 
[31] разработали критерии, позволяющие устано-
вить диагноз ХВДП без наличия данных ЭНМГ. 
По их данным, пациенту с хронической полиней-
ропатией, прогрессирующей более 8 недель, при 
отсутствии генетических причин и парапротеина 
в крови может быть установлен диагноз ХВДП, 
если: 1) не менее 75 % исследованных нервов име-
ют суммарный потенциал действия (CMAP) и (или) 
патологические дистальные латентности в более 
чем 50 % нервов (DL), или нарушенная скорость 
проведения (CL) по моторным волокнам более 
50 % нервов, или нарушенная латентность F-вол-
ны (FL) в более чем 50 % нервов, или 2) имеется 
симметричное появление моторных симптомов и 
симметричной слабости во всех 4 конечностях при 
наличии проксимальной слабости, как минимум, 
в 1 из конечностей. 
Критерии EFNS/PNS, по данным исследования 
A. Breiner et al. [30], имеют наибольшую чувстви-
тельность (73,2 %) и специфичность (90,8 %) для 
диагностики ХВДП, по сравнению с иными кри-
териями. 
По данным ретроспективного исследования 
J. A. Allen et al. [32], 47 % из 59 пациентов с диаг-
Гапешин Р. А. и др. / Ученые записки СПбГМУ им. акад. И. П. Павлова Т. XXV № 3 (2018) С. 14–24
18
нозом ХВДП не подходят под критерии EFNS/PNS. 
При дальнейшем обследовании данным больным 
выставлялись диагнозы диабетической полинейро-
патии, мультифокальной моторной полинейропа-
тии, бокового амиотрофического склероза и т. д. 
44 % из неверно диагностированных пациентов 
подходили по клиническим критериям атипичной 
формы ХВДП. Лишь 14,8 % из группы с неХВДП 
удовлетворяли электрофизиологическим крите-
риям ХВДП. Белково-клеточная диссоциация в 
СМЖ обнаруживалась у 50 % таких больных (у 
пациентов с ХВДП в 90 %), тогда как количество 
белка в СМЖ достоверно выше было у пациентов с 
достоверным диагнозом ХВДП. J. A. Allen et al. [33] 
также провели еще один ретроспективный анализ 
историй болезни пациентов с диагнозом ХВДП, на-
ходившихся на лечении в ряде клиник США. Лишь 
11 % случаев ХВДП были достоверно подтвержде-
ны данными из истории болезни. Остальные 49 и 
40 % являлись иными нозологиями или были рас-
ценены как неясные случаи. Причинами таких 
результатов, по мнению авторов, стали неполное 
описание неврологического статуса, некоррект-
но выполненные или некорректно расцененные 
электрофизиологические данные или отсутствие 
дополнительных методов исследования для под-
тверждения диагноза.
ЛАБОРАТОРНЫЕ   
МЕТОДЫ  ИССЛЕДОВАНИЯ
У большинства пациентов с ХВДП (84 %), по 
крайней мере, 1 лабораторный показатель крови 
находится вне нормальных значений [25]. 
По данным A. Abraham et al. [25], проводив-
ших ретроспективное исследование 79 пациен-
тов с ХВДП, у 29 % выявлялась парапротеинемия, 
повышение уровня гликированного гемоглобина 
в 28 % и увеличение уровня КФК в 27 %.
Возможным объяснением повышения уровня 
КФК является нарушение целостности мышечной 
мембраны вследствие острого или хронического 
денервационного процесса, особенно при вовле-
чении проксимальных групп мышц как при ОВДП, 
ХВДП и болезнях моторного нейрона [25].
У пациентов с ХВДП, по данным A. Abraham et al. 
[25], в 19 % случаев выявлялась анемия легкой сте-
пени, а в 17 % – увеличение СОЭ и АНЦА, в 11 % – 
повышение антинуклеарных антител. 
По данным A. Abraham et al. [25], у 11 % паци-
ентов с ХВДП уровень тиреотропного гормона и 
РФ был повышен. 
Активная форма витамина D имеет иммуно-
модулирующие свойства, что отражается в уве-
личении количества регуляторных Т-клеток. 
Данные клетки, экспрессирующие CD4, CD25 и 
транскрипционный фактор семейства Forkhead 
P3, предположительно, предотвращают развитие 
аутоиммунных заболеваний. B. Prietl et al. [34] по-
казали, что получение витамина D ведет к уве-
личению числа регуляторных Т-клеток среди 
здоровых лиц. По данным исследования K. Elf 
et al. [35], у лиц, страдающих первичными имму-
но-опосредованными полинейропатиями, такими 
как ОВДП, ХВДП, БАС, достоверно снижен уро-
вень витамина D. 
Дополнительным критерием, подтверждающим 
наличие ХВДП, является белково-клеточная диссо-
циация в спинно-мозговой жидкости. Вследствие 
воспалительной природы заболевания многими 
авторами проводится поиск биомаркеров среди 
спектра известных цитокинов, часть из которых, 
возможно, участвует в реализации патогенеза 
ХВДП. S. Bonin et al. [36] исследовали ликвор па-
циентов с ХВДП, рассеянным склерозом и други-
ми неврологическими заболеваниями на наличие 
47 цитокинов. Ими были выявлены повышенные 
уровни SDF-1-α и SCGF-β среди больных ХВДП, 
чего не наблюдалось в группах с рассеянным скле-
розом и иными неврологическими заболеваниями. 
На основании данного исследования авторы дела-
ют вывод о разном паттерне воспалительной реак-
ции при центральной и периферической демиели-
низации. H. Tumani et al. [37] в своем исследовании 
обнаружили 11 белков, концентрация которых в 
СМЖ достоверно отличалась у пациентов с ХВДП 
от контрольной группы здоровых лиц, перенес-
ших люмбальную пункцию для исключения суб-
арахноидального кровоизлияния при отсутствии 
структурных, воспалительных и геморрагических 
очагов. Концентрация 10 белков – 2 изоформы 
трансферрина, предшественник α-1 кислого гли-
копротеина-1, аполипопротеин-а4, 2 изоформы 
гаптоглобина, транстиретин, ретинолсвязываю-
щий белок и 2 изоформы проаполипопротеина – 
были существенно выше в группе ХВДП, тогда как 
количество интегрина-1-β было значительно ниже 
по сравнению с контролем. Группа исследователей 
M. Rentzos et al. [38] определили, что концентра-
ция цитокина il-12 в СМЖ достоверно выше при 
ХВДП, чем при невоспалительных заболеваниях 
нервной системы, при том что количество дан-
ного цитокина в крови не имеет существенного 
различия между группами. По мнению авторов, 
это свидетельствует об интранейральной продук-
ции il-12-активированными Т-лимфоцитами после 
прохождения ими нарушенного гематонервного 
барьера [38].
ДОПОЛНИТЕЛЬНЫЕ  ИНСТРУМЕНТАЛЬНЫЕ 
МЕТОДЫ  ИССЛЕДОВАНИЯ
В литературе описаны клинические случаи по-
ражения зрительных нервов при ХВДП и развития 
рассеянного склероза после лечения ХВДП [39]. По 
данным A. Cortese et al. [40], около 36 % пациентов 
с постинфекционными демиелинизирующими за-
болеваниями ЦНС имеют признаки вовлечения в 
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процесс периферической нервной системы (ПНС). 
По данным ретроспективного анализа, около 11 % 
пациентов с демиелинизирующими заболевания-
ми ЦНС/ПНС имеют сочетание процесса в ЦНС 
и ПНС. У 46 % из них очаги на снимках МРТ удов-
летворяли критериям МакДональда по распре-
делению в пространстве [40]. В исследовании C. 
Bouchard et al. [41] у 5 % пациентов выявлялись 
симптоматические очаги в ЦНС. T. E. Feasby et al. 
[42] оценили наличие поражения ЦНС у пациен-
тов с ХВДП. Из 17 исследованных пациентов у 10 
МРТ головного мозга патологии не выявила, у 2 на 
МРТ были выявлены единичные субкортикальные 
очаги, у 7 были обнаружены множественные очаги 
(из которых у одного очаги были расценены как 
постишемические, у второго – 2 малых субкор-
тикальных очага). У этих 5 пациентов очаги были 
преимущественно субкортикальные, перивент-
рикулярных очагов выявлено не было (критериям 
РС не подходили). Лишь у 1 пациента клинически 
было подозрение на рассеянный склероз, однако 
МРТ головного и спинного мозга у данного боль-
ного патологических изменений не выявила [42].
В исследовании M. Laura et al. [43] не было об-
наружено очагов демиелинизации в ЦНС, однако 
авторами было показано уменьшение диаметра 
спинного мозга на уровне шейного отдела у всех 
пациентов с ХВДП, что расценивается как атро-
фические изменения. На базе Центра рассеянно-
го склероза в Греции были отобраны 12 историй 
болезни пациентов с ХВДП, которым было прове-
дено полное МРТ-исследование спинного и голов-
ного мозга с контрастным усилением гадолинием. 
По данным, полученным P. Ioannidis et al. [44], у та-
ких пациентов не было обнаружено очагов демие-
линизации в головном мозге, однако у 2 пациентов 
обнаруживали симптоматические очаги в области 
грудного отдела спинного мозга.
МРТ нервов является важным инструментом 
для диагностики периферических нейропатий и 
степени поражения нервов, благодаря способно-
сти визуализировать мягкие ткани. Утолщенные 
нервные волокна могут в редких случаях быть об-
наружены при пальпаторном осмотре пациента 
[45]. При ХВДП обычно визуализируется увели-
чение нервных стволов, шейного, плечевого, по-
ясничного, крестцового сплетений с усилением 
сигнала на Т2-взвешенных изображениях с подав-
лением сигнала от жировой ткани и сосудов [46, 
47]. K. Shibuya et al. [46] провели МР-исследование 
нервных стволов шейного отдела позвоночника 
и верхних конечностей у пациентов с классиче-
ской формой ХВДП и MADSAM с последующей 
3D-реконструкцией изображений. Ими было по-
казано, что большинство (82 %) больных класси-
ческой ХВДП и 1/
3
 с MADSAM имеют симметрич-
ные увеличенные в объеме нервные стволы, тогда 
как 2/
3
 больных MADSAM имеют множественные 
веретено видные участки гипертрофии нервных 
стволов [46]. По данным исследования P. Lozeron 
et al. [48], МРТ нервных сплетений в 44 % способ-
на подтвердить диагноз ХВДП при ее атипичной 
клинической и электрофизиологической картине. 
По данным T. Lichtenstein et al. [49], поперечный 
размер седалищного нерва на уровне бедра у па-
циентов с ХВДП выше, чем в контрольной группе 
здоровых лиц. Подобные данные были также по-
лучены в ряде других исследований [47, 50].
На МРТ в режиме DTI (диффузно-тензорные 
изображения) также обнаруживаются особенно-
сти, характерные для ХВДП. Показатель фракци-
онной анизотропии оказался ниже, чем в норме 
[49]. Похожий результат был получен C. Mathys 
et al. [51], которые также установили корреляцию 
между уровнем фракционной анизотропии и ве-
личиной CMAP. 
С помощью технологии фракционирования 
жировой ткани на основе протонной плотности 
можно оценить степень жирового перерождения 
мышц. Уровень внутримышечного жира при ХВДП 
существенно выше, чем у здоровых лиц. Данные 
изменения не зависят от длительности заболева-
ния и проводимой терапии ВВИГ [49].
Типичная патогистологическая картина вклю-
чает в себя демиелинизированные аксоны, эндо-
невральный и субпериневральный отек, а также 
наличие фагоцитирующих миелин макрофагов 
вместе с ремиелинизирующими волокнами [8, 
52]. N. Üçeyler et al. [53] показали, что при воспа-
лительных полинейропатиях (ХВДП, на фоне ва-
скулита и т. п.) величина эндоневрального отека 
существенно выше в 1-й год заболевания, с про-
грессирующим снижением с течением времени. 
При невоспалительных полинейропатиях данный 
показатель существенно не меняется [53].
Ультразвуковое исследование нервов и сплете-
ний позволяет оценивать состояние нервных во-
локон при полинейропатиях, являясь доступным 
и быстрым методом диагностики. H. S. Goedee 
et al. [54] по результатам своей работы отметили, 
что увеличение площади сечения срединного не-
рва в области плеча более 13 мм2, в области пред-
плечья – более 10 мм2, а также любого пучка пле-
чевого сплетения более 8 мм2 являются признаком 
хронических воспалительных полинейропатий с 
99 %-й специфичностью.
A. Kerasnoudis et al. [55] предложили для ис-
пользования балльную оценку ультразвуковых 
параметров Бохум (Bochum ultrasound score) для 
дополнительной дифференциальной диагностики 
ХВДП от иных видов полинейропатий. Шкала со-
стоит из 4 регионов в поперечнике: локтевой нерв 
в области канала Гийона, локтевой нерв в области 
плеча, лучевой нерв в области канала лучевого нер-
ва, икроножный нерв между головками икронож-
ной мышцы. Заполнение шкалы осуществляется 
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по следующим правилам: пациент получает 1 балл, 
если обнаруживается увеличение нерва больше 
референсных значений в какой-либо области; если 
у пациента обнаруживается увеличение одного и 
того же нерва, но с двух сторон, то ему все равно 
выставляется 1 балл. Таким образом, минимальное 
количество баллов – 0, а максимально возмож-
ное – 4. Авторами было показано, что у пациентов 
с ХВДП число баллов в среднем 2 и более, тогда 
как у больных мультифокальной моторной нейро-
патией и MADSAM – менее 2. Чуствительность 
метода – 80 %, а специфичность – 87,5 %.
Исследователи из Японии K. Ohyama et al. [56] 
применили КТ для оценки мышечной атрофии у 
пациентов с достоверным диагнозом ХВДП. Ими 
были обнаружены признаки умеренной и тяжелой 
атрофии примерно в трети случаев. У данных па-
циентов более вовлечены в процесс были мышцы 
нижних конечностей, в особенности мышцы–
сгибатели стопы, и такие больные имели худший 
прогноз по восстановлению функций.
Корнеальная конфокальная микроскопия явля-
ется быстрой неинвазивной методикой с высоким 
разрешением, позволяющей визуализировать суб-
базальные нервные сплетения роговицы. Данные 
сплетения состоят из разветвлений малых А-дель-
та- и С-волокон, входящих в систему иннервации 
тройничного нерва [57]. Этот метод позволяет 
количественно оценивать потерю аксонов при 
различных периферических нейропатиях. Со-
временные конфокальные микроскопы способны 
оценивать такие параметры, как длина нервных 
волокон и их ветвей, их плотность, присутствие 
клеточных инфильтратов, а также клеточный 
состав с учетом наличия связи между клетками 
и нервами [58]. Исследователи C. Schneider et al. 
[57] оценили состояние суббазальных сплетений 
роговицы у 16 пациентов с ХВДП, в сравнении со 
здоровыми лицами. Ими были получены данные, 
что у пациентов с ХВДП количество нервных во-
локон, их ветвистость и длина достоверно ниже, 
чем в контрольной группе, тогда как извитость 
нервов существенно выше [57]. M. Stettner et al. 
[58] исследовали применение конфоркальной 
микро скопии роговицы на 88 пациентах с ХВДП 
в сравнении с контрольной группой здоровых лиц. 
Они также показали, что длина и плотность нерв-
ных волокон и ветвей достоверно ниже у больных 
ХВДП. Число клеточных скоплений дендритных и 
недендритных клеток в исследуемой группе также 
было существенно выше. Число дендритных кле-
ток, контактирующих с нервами, существенно 
выше у пациентов с длительностью заболевания 
менее 1 года, после 1 года их число ниже, однако с 
течением времени их число постепенно возраста-
ет. У пациентов с преимущественно двигательны-
ми нарушениями число дендритных клеток выше, 
чем у лиц с преимущественно чувствительными 
расстройствами. Длина и плотность нервных во-
локон значительно ниже у пациентов с наличием 
нейропатической боли, чем без нее. Параметры 
конфокальной микроскопии не зависят от выра-
женности нейропатии по шкале INCAT.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Хроническая воспалительная демиелинизи-
рующая полинейропатия является редким ауто-
иммунным заболеванием, поражающим перифе-
рическую нервную систему. Несмотря на прогресс, 
достигнутый за последние десятилетия в изучении 
причин возникновения и механизма развития за-
болевания, этиология и патогенез остаются пред-
метом исследований. Существуют международные 
критерии установления диагноза ХВДП, однако в 
клинической практике, в связи с наличием боль-
шого количества клинических форм, установление 
диагноза представляет значительные сложности. 
В дальнейшем необходимы новые исследования 
по изучению ХВДП и разработке новых методов 
диагностики и лечения.
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